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Abstract 

Introduction: Le diagnostic d'une surdite profonde est possible des les premiers jours de vie. Or, le developpement du langage et I'integration 
scolaire et professionnelle ne sont pas possible que si la surdite est prise en charge precocement. L'etablissement d'un diagnostc etiologique a des 
implications pronostiques et therapeutiques. Methodes: C'est une etude retrospective allant de Juin 2009 au mois de Janvier 2012 ayant recense 
250 cas d'enfants porteurs d'une surdite severe et profonde. Resultats: La moyenne d'age au moment de I'annonce du diagnostic est de 3.7 ans. 
Les etiologies predominanr.es sont les surdites genetiques dans 35.6 % suivies des surdites acquises dans 30.8% des cas. Dans 34.4 % des cas 
aucune etiologie n'a pu etre retrouvee. Conclusion: Cette etude met en evidence la predominance eventuelle de causes genetiques de la surdite 
neurosensorielle de I'enfant au Maroc, et souligne la necessite d'ameliorer les politiques de prevention des maladies infectieuses et de depistage de 
la surdite neonatale. Cependant, des analyses moleculaires plus ciblees et la realisation d'un scanner des rochers systematiques sont necessaires 
pour evaluer plus precisement la contribution des etiologies genetiques. 
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Introduction 



La surdite est le deficit sensoriel le plus frequent chez I'enfant [1]. 
Son retentissement socio-economique justifie la necessite d'un 
diagnostic precoce. Ce dernier fait appel a un depistage cible ou 
systematique, un bilan audiologique et etiologique et une prise en 
charge a la fois prothetique et orthophonique [2]. La severite de la 
surdite influence considerablement les repercussions sur le langage 
et done I'age de suspicion. Le degre de surdite est etabli en fonction 
des seuils d'audition mesures par I'audiometrie tonale, selon les 
criteres etablis parle Bureau International d'Audiophonologie [3]: on 
calcule la moyenne des seuils sur les frequences 500,1000, 2000 et 
4000 Hz, sur la meilleure oreille. La surdite severe signifie une perte 
moyenne de plus de 70 dB alors que dans une profonde elle est de 
90 dB. L'age moyen de diagnostic est de 7 mois pour la surdite 
profonde et 11 mois et de 17 mois pour la surdite severe en dehors 
d'un depistage universel [4]. De ce fait le diagnostic d'une surdite 
severe et profonde de I'enfant est toujours une urgence. 



Methodes 



C'est une etude retrospective allant de Juin 2009 au mois de 
Janvier 2012 ayant recense 250 cas d'enfants porteurs d'une surdite 
severe ou profonde. Nos patients ont beneficie d'un examen 
clinique, une exploration fonctionnelle de I'audition, une imagerie, 
une consultation de genetique (pour les surdites congenitales) 
systematiques. Les autres consultations etaient demandees en 
fonction des signes d'appel. Les surdites post otitiques (Otite 
externe, otite sero-muqueuse, otite moyenne aigue et otite 
moyenne chronique) ont ete exclu de ce travail. 
Le bilan etiologique commence d'abord par un interrogatoire 
minutieux sur le deroulement de la grossesse et de I 'accouchement 
a la recherche des facteurs favorisant la surdite pre ou neonatale. 
Les antecedents de prise medicamenteuse ototoxique, de 
meningite, de fracture des rochers, de chirurgie de I 'oreille et les 
antecedents familiaux de surdite sont recherches. Les etapes de 
developpement psychomoteur et du langage ainsi que le statut 
vaccinal de I'enfant sont notes sur le dossier. L'examen clinique 
recherche une malformation des oreilles et les autres malformations 
cranio-faciales. Devant une surdite de I'enfant sans causes acquises 
evidente une consultation genetique a la recherche d'une mutation 
causale de la surdite, une tomodensitometrie des rochers a la 
recherche des malformations de I 'oreille externe, moyenne et 
interne. L'ECG (allongement de I'espace QT dans le syndrome de 
Jervell Lange Nielsen) et la recherche d'une hematurie par 
bandelette urinaire en cas de surdite evolutive (syndrome d 'Alport) 
sont systematiques. Le reste du bilan est fonction des cas cliniques 
et de pathologies associees. 



Resultats 



250 enfants repartis en 53.2% (n=133) de sexe feminin et 46.8% 
(n=117) de sexe masculin sont inclus dans ce travail. La mediane 
d'age au moment d'annonce du diagnostic est 3,7 ans avec des 
extremes allant de 4 mois a 16 ans (Figure 1). 
Le retard d 'acquisition du langage de I'enfant et les troubles de 
comportement rapportes par les parents, sont les motifs de 
consultation les plus frequents (210 cas soit 84%). Les autres 
consultations etaient demandees par des pediatres ou bien des ORL 
pour suspiscion de surdite. 

L'origine des enfants selon les villes et regions est comme suit: Fes 
118 cas, Taounate 45 cas, Immouzerkandar 32 cas, Taza 22 cas, 
Meknes 13 cas Errachidia 11 cas, Oujda 6 cas, Khmissat 1 cas, 



Rabat 1 cas et Azrou 1 cas. Le mariage consanguin parental est 
retrouve dans 32 % (n=80), essentiellement pour les parents 
habitant dans les regions rurales. Les antecedents familiaux de 
surdite sont presents dans 12% des families (n=30). Le suivi 
medical de la grossesse n'est renseigne que dans 60% des cas. 
L' accouchement etait dans un milieu medicalise dans 80% et 25% 
des cas pour les enfants originaires des milieux urbain et rural 
respectivement. Le droulement de la grossesse etait pathologique 
dans 4% (n=10) avec 6 infections urinaires traitees avec des 
medicaments ototoxiques et 4 retards de croissance intra-uterine 
dont la cause reste indeterminee. 8% des naissances (n=20) ont eu 
un sejour en reanimation neonatale avec 7 cas de souffrance 
neonatale, 5 cas d'ictere neonatal ayant necessite une exsanguino- 
transfusion 5 cas d 'infection neonatale severe traitee avec des 
medicaments ototoxiques et 3 cas de prematurite avec un age 
gestastionnel de 33 semaines. La meningite est retrouvee dans 16% 
des cas (n=40) avec 29 cas a pneucoque, 9 cas a meningocoque et 
2 cas a Hemophilus influenzae. 5 enfants (2%) avaient des 
antecedants de traiement par des medicaments ototoxiques. Un 
traumatisme cranien occasionnant une fracture du rocher associee a 
une surdite profonde homalaterale, suite a un accident de la voie 
publique est retrouve dans 2 cas (soit 0.8%). En resume les surdites 
acquises represented 30.8% des cas (n=77) avec 4% de causes 
prenatales, 8% de causes perinatales et 18.8% de causes post- 
natales. 

Le bilan audiologique trouve: une surdite bilaterale dans 96 % des 
cas (n=240) et unilateral dans 4% des cas (n=10). La surdite est 
profonde dans 86% des cas (n=215) et severe dans 14% des cas 
(n=25). La tomodensitometrie des rochers faite dans 52% des cas 
(n=130) objective dans 35 cas une labyrinthite ossifiante, dans 14 
cas une dilatation de I'acqueduc du vestibule et dans 3 cas une 
malformation de Mondini. Aucune serologie de Cytomegalovirus 
n'est demandee. 

Les surdites genetiques sont retrouvees dans 35.6% des cas 
(n=89): 

Les surdites genetiques isolees retrouvees dans 31.6% des cas ( 
n=79): les surdites autosomiques recessives sont predominanr.es et 
representees essentiellement par la mutation 35 deIG de la 
connexine 26 retrouvee dans 28% des cas (70/250) dont 82.9% 
(n=58) a I'etat homozygote et 17.1% (n=12) a I'etat 
heterozygote. Les autres mutations 3.6% (n=9) sont representes 
dans le Tableau 1. Aucune mutation du gene GJB6 n'a ete 
retrouvee. 

Les surdites genetiques syndromiques retrouvees dan 4% des cas 
(n=10): 6 cas de syndrome de Pendred (2.4%) chez 2 sceurs 
jumelles et 3 filles et un gargon de families differentes presentant 
une surdite severes bilaterales avec un goitre et une dilatation de 
I'aqueduc du vestibule sur le scanner des rochers *2 gargons de 
Hans et 14 ans presentent un syndrome d 'Alport (0.8%) suivis 
pour une insuffisance renale debutante et dont I'audiometrie revele 
une surdite severe bilaterale evolutive; deux freres (0.8%) de 14 
ans et 16 ans issus d'un mariage consanguin presentent un 
syndrome de Bardet et Biedel avec une surdite severe bilaterale 
evolutive, une retinite pigmentaire et microphtalmie bilaterale, une 
gynecomastie, un diabete type II, un hypogonadisme 
hypergonadotrope et une bradydactylie. 

Dans 33.6% des cas soit 84 cas de surdite I'etiologie n'est pas 
encore determinee. Les differents resultats sont representes dans 
le Tableau 2. 



Discussion 



La surdite est le deficit neurosensoriel le plus frequent chez 
I'enfant. La prevalence des surdites bilaterales severes et profondes 
est estimee entre 0.5 a deux enfants pour 1000 naissances [1,2]. 
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Au Maroc on compte environ 640000 naissances par an [5] ce qui 
correspondrait a 640 nouveau-nes qui naissent avec une surdite 
bilaterale severe ou profonde par an sans enumerer les surdites 
acquises.Un autre enfant sur mille devient sourd profond avant 
I 'age adulte [6]. Ces chiffres demontrent bien que la surdite de 
I 'enfant doit etre consideree comme un probleme de la sante 
publique au Maroc. De nos jours, au Maroc, plusieurs equipes 
hospitalieres sont entrain d'instaurer un depistage systematique 
universel de la surdite. 

En I 'absence d'un depistage de la surdite, cette derniere doit etre 
evoquee devant [7] : des antecedents familiaux de surdite, 
I'absence de reaction aux bruits ou d'orientation versla source 
sonore (a partir de 6 mois), une absence ou un retard d'apparition 
du langage, un langage qui se degrade (en faveur d'une surdite 
evolutive), des troubles du comportement (agressivite, anxiete, 
apathie), un doute des parents. 

Le diagnostic de surdite doit alors etre pose le plus rapidement 
possible et avec precision pour permettre une prise en charge 
adaptee et la plus precoce possible. II repose essentiellement surla 
realisation d'une audiometrie comportementale. 
Selon la litterature, environ 50% des surdites neurosensorielles de 
I 'enfant sont d'origine genetique [1,8], contre 34.8% dans notre 
serie, environ 25 % des surdites sont d'origine acquise contre 
30.8% dans notre serie et environ 25 % restent d'origine inconnue 
contre 34.4% dans notre serie. Les surdites genetiques peuvent 
etre congenitales ou d'apparition post-natale. Les surdites acquises 
peuvent s'installer en periode pre, peri ou post-natales. 
Parmi ces surdites genetiques, 30% sont associees a d'autres 
symptomes ou malformations : elles sont alors dites syndromiques 
[6]. Dans les 70 % restants, la surdite est le seul symptome : elle 
est dite isolee. Ces surdites isolees sont classees selon leur mode de 
transmission [9]: les surdites autosomiques recessives ou 
DFNB (deafness B): sont les plus frequentes representent 70% a 
80% des cas de surdite genetiques de I 'enfant [10]. La surdite est 
congenitale, profonde et peu evolutive. Les deux parents 
heterozygotes sont normoentendants mais presentent chacun une 
mutation sur le gene et peuvent le transmettre aussi bien a leurs 
filles qu'a leurs fils. 

La mutation d 'un gene occupant le locus DFNB1 est responsable de 
plus 50% des surdites autosomiques recessives [4]: le GJB2 codant 
la connexine 26. Cette derniere joue un role important dans la 
genese du potentiel endocochleaire. La proportion de la mutation 
35delG, par rapport a d'autres, du gene GJB2 predomine largement 
dans les pays mediterraneens et represente 80% des cas [11-17]. 
La mutation 35delG homozygote represente la cause de 33.5% des 
surdites congenitales dans notre serie et ressemble aux resultats 
d 'autres pays mediterraneens (Tableau 3). 
Dans notre etude 5 patients avaient une mutation E47X/35delG, 7 
patients avaient une mutation 35delg/wt et 9 enfants avaient une 
mutation V371/wt. Ces genotypes ont ete decrits dans plusieurs 
publications de surdites severes et profondes [18-23]. La mutation 
du gene GJB6 frequente en Europe et aux USA [24,25] n'a pas ete 
retrouvee dans notre serie et dans d'autres etudes faites au Maroc 
[26]. 

Les surdites autosomiques dominantes ou DFNA (deafness A) 
representent 12 a 15 % des cas des surdites neurosensorielles de 
I 'enfant [10,27]. Un des parents sourds transmet I 'allele mute a 
ses filles ou a ses fils. La surdite est souvent progressive, ou 
retardee au cours de I'enfance ou a I'age adulte, et moins severes 
[9]. 

Les surdites liees a I'X ou DFN ne representent que 1 a 3% des cas 
de surdite isolee. La mutation est situee dans un gene localise sur le 
chromosome X. Une mere normoentendante peut transmettre le 
gene malade a ses fils. La surdite est severe et profonde [8,27]. 
Dix enfants de notre serie presentaient une surdite syndromique 
avec 6 cas de syndrome de Pendred 2 cas de syndrome d 'Alport et 
2 cas de syndrome de Bardet et Biedel. 



Le syndrome de Pendred represente 5% des surdites d'origine 
genetique pour certains. II doit etre evoque devant une surdite 
evolutive, parfois fluctuante. Cette surdite de perception est de 
transmission autosomique recessive, prelinguale ou postlinguale 
precoce, bilaterale, profonde, predominant sur les frequences aigues 
[8]. La surdite associe un goitre qui se developpe dans la deuxieme 
decennie et des malformations de I'oreille interne a la 
tomodensitometrie des rochers (dilatation de I'aqueduc du 
vestibule, dysplasie de la cochlee a type Mondini). Ce syndrome est 
du a des mutations localisees dans le gene PDS ou SLC26A4, 
localise sur le chromosome 7 [28]. 

Le syndrome d 'Alport est en general transmis selon le mode 
dominant lie a I'X et du a des mutations du gene COL4A5 ainsi les 
gargons et les filles peuvent etre atteints. Cependant, les filles sont 
moins severement atteintes et leur maladie debute plus 
tardivement. La surdite progressive, qui debute dans la premiere ou 
la deuxieme decennie (postlinguale) [29], est associee a une 
atteinte renale, objectivee initialement par une hematurie, et qui 
evolue progressivement vers I'insuffisance renale. La bandelette 
urinaire systematique chez I'enfant sourd permet un diagnostic et 
une prise en charge precoces du syndrome d'Alport [4-8]. 
Le syndrome de Bardet-Biedl, considere pour longtemps comme est 
une maladie hereditaire complexe (plus de 17 genes responsables) 
et rare. II touche 1/160000. II associe une obesite, une retinite 
pigmentaire, une hexadactylie postaxiale, un hypogonadisme, une 
atteinte renale et un retard mental tres variable et souvent modere 
.Une grande variete de genes a ete definie ; mais seules six qui ont 
pu etre identifies. Le diagnostic est clinique reposant sur la presence 
de criteres majeurs. La surdite de perception n'est retrouvee que 
dans 10% des cas [30]. 

Neanmoins un groupe de surdites reste d'etiologie indeterminee, 
ceci pourrait etre explique, hormis le faite d'une enquete etiologique 
insuffisante, par une heredite polygenique et multifactorielle ou par 
une double heterozygotie. Selon la litterature les causes acquises ne 
representent que 25% des surdites de I 'enfant [4-32] alors qu 'elles 
representent 30.8% de I 'ensemble des surdites dans notre serie. 
Pour les surdites acquis es on distingue trois sous groupes: - Les 
surdites prenatales representent, dans la litterature, 10 % de toutes 
les surdites neurosensorielles de I'enfant alors que leur taux dans 
notre serie est de 4%. Les causes principales sont les infections du 
groupe TORSCH (Toxoplasmose, Rubeole, Syphilis, 
Cytomegalovirus, Herpes), les troubles de developpement intra- 
uterin, le traitement ototoxique au cours de la grossesse [32]. Dans 
les pays developpes I 'infection au CMV est en nette augmentation 
depuis la generalisation du depistage. L'infection touche jusqu'a 
2% des naissances vivantes dans le monde entier, et peut resulter 
du passage transplacentaire de la primo-infection maternelle. 
Seulement 5 a 10% des enfants atteints par cette infection ont une 
surdite neurosensorielle a la naissance et environ 20% avant I'age 
de 3 ans [32-34]. Les serologies CMV n'ont pas ete demandees 
dans notre serie. Ceci s 'explique par le faible interet de cet examen 
apres les premiers six mois de vie. Apres ce delai, seule la negativite 
de ce test presente I 'interet d 'exclure cette etiologie [1]. 
En raison de le programme de vaccination, les enfants avec 
deficience auditive due a une infection prenatale de la rubeole sont 
de plus en plus peu frequents. L'infection maternelle pendant le 
premier trimestre peut entramer, en plus d'une surdite de 
perception severe ou profonde bilaterale, un faible poids de 
naissance, un retard mental, des anomalies cardiaques, une 
cataracte et une retinopathie [34]. 

La toxoplasmose prenatale peut etre transmise d'une mere 
asymptomatique avec une primo-infection, en particulier dans le 
premier trimestre, et se manifeste classiquement chez le foetus par 
une chorioretinite, une hydrocephalic et des calcifications 
intracraniennes. L'association d'une surdite neurosensorielle est 
rare et peut se presenter plus tard dans I 'enfance [34,35]. 
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La syphilis congenitale est rare (0.002% des naissances vivantes). 
Elle peut provoquer une surdite neurosensorielle d 'installation 
tardive pouvant aller jusqu 'a I 'age de 30 a 40 ans [32]. 
Les medicaments ototoxiques, I 'alcoolisme, les troubles 
metaboliques et les anomalies de developpement de I 'oreille interne 
au cours de la grossesse peuvent etre responsables d'une surdite 
neurosensorielle [34]. 

Les surdites perinatales representent environ 15 % de I'ensemble 
des surdites neurosensorielles selon la litterature contre 8% dans 
notre etude. Plusieurs facteurs sont en cause: le faible poids de 
naissance (< 1.5 kg), la prematurite avec un age gestationnel 
inferieur a 34 semaines, I 'hyperbilirubinemie requerant une 
exsanguino-transfusion, la medication ototoxique, un score d'APGAR 
<5 a 1 minute, et de <7 a 5 min et une ventilation artificielle 
pendant 5 jours ou plus [2,4,33,34,36]. Dans notre etude les 
antecedents d'une pathologie perinatale causale d'une surdite 
neurosensorielle sont retrouves chez 20 enfants. 
Les surdites post-natales qui representent selon la litterature entre 7 
a 11% des surdites neurosensorielles de I'enfant, leur taux dans 
notre etude est de 18%. Elles sont liees a I'administration de 
medications ototoxiques, aux fractures du rocher (fractures 
labyrinthiques) et aux meningites bacteriennes. 
Selon plusieurs auteurs la meningite peut etre responsable de plus 
de 6% des surdites neurosensorielles de I'enfant contre 16% dans 
notre serie. Parmi lesquelles les meningites a pneumocoques 
comportent un risque de surdite d'environ 30 % par rapport a 10 % 
pour les meningites a meningocoques et 6% pour les meningites a 
Hemophilus influenzae [33,34]. Ces meningites provoquent des 
labyrinthites ossifiantes qui peuvent parfois s'installer tres 
rapidement et rendre extremement difficile, voire aleatoire, une 
implantation cochleaire. L'Academie americaine des pediatres 
recommande I 'association du dexamethasone dans le traitement 
des meningites pour diminuer le risque de surdite [36]. 
Beaucoup d 'agents pharmacologiques peuvent avoir des effets 
toxiques sur I 'oreille interne responsables ainsi de surdites 
neurosensorielles et/ou des troubles de I'equilibre. La liste 
comprend les aminosides (par exemple la gentamicine, la 
streptomycine), les produits de la chimiotherapie (par exemple 
cisplatine), les salicylates, la quinine, et les diuretiques de I'anse 
[34-38]. L'ototoxicite est generalement associee a une surdite 
neurosensorielle bilaterale symetrique et peut etre temporaire ou 
irreversible et des acouphenes. La surdite touche d'abord les 
frequences aigues puis si le traitement perdure elle concerne toutes 
les frequences. L 'apparition est imprevisible et peut survenir meme 
apres une seule dose, ou apres plusieurs semaines. La 
physiopathologie depend de I 'agent, et comprend la formation de 
radicaux libres responsables de la destruction des cils des cellules 
cochleaires, et des dommages au niveau de la strie vasculaire 
[38,39]. Les aminosides perturbent la synthese mitochondriale des 
proteines surtout pour les enfants porteurs de la mutation de I'ARN 
mitochondrial 12S rRNA [40, 41]. 

Autres causes peuvent etre responsables de surdites 
neurosensorielles chez I'enfant en particulier les fractures 
transversales du rocher translabyrinthique creant une ouverture des 
cavites labyrinthiques vers I'oreille moyenne avec fistule 
perilymphatique majeure et apparition d'air intralabyrinthique 
(pneumolabyrinthe). 

Elles sont frequemment associees a une breche meningee [42-44]. 
Ces lesions sont generalement immediates, definitives et completes, 
rarement partielles. II s'agit d'un grand vertige rotatoire avec 
nausees et vomissements accompagne d'une surdite de perception 
severe (2 surdites profondes dans notre etude). Une paralysie 
faciale est associee dans 20% des cas [43]. Le bilan 
tomodensitometrique met en general en evidence le trait de fracture 
ou un pneumolabyrinthe [42-45]. 

Dans notre 33.6% des cas (n=84) de surdite I'etiologie n'est pas 
encore determinee. Ce chiffre varie dans la litterature entre 25-40% 



[1,2,6,36]. La difference d'age de nos patients (avec des extremes 
de 4 mois et 16 ans) peut induire des oublis de la part des parents 
sur differents elements cliniques et compromettre la recherche 
etiologique. Selon les auteurs les infections materno-fcetales sont 
sous estimes de meme que les causes genetiques en raison de 
genes non encore identifies ou non testes systematiquement 
[1,46,47]. 



Conclusion 



L'enquete etiologique d'une surdite neurosensorielle de I'enfant se 
base avant tout sur un interrogatoire minutieux systematique, un 
examen clinique complet et des explorations paracliniques 
hierarchises. Ces dernieres annees, des progres significatifs ont ete 
realises tant en matiere du bilan genetique que serologique et 
d'imagerie, permettant ainsi a I'enfant atteint d'une surdite severe 
ou profonde une prise en charge adaptee pour attenuer les effets 
negatifs de la privation auditive au niveau de la structuration du 
systeme auditif central et une evolution beaucoup plus facilement 
dans le monde entendant. 
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Tableau 1: Frequence des mutations des surdites genetiques isolees par rapport au total des surdites congenitales 


Genotype 


Nombre de muation 


Pourcentage (%) / surdites 
congenitales (n = 173) 


35delG/35delG 


58 


33.5 


E47X/35delG 


5 


2.9 


35delG/wt 


7 


4.1 


V371/wt 


9 


5.2 


Total 


79 


45.7 
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Tableau 2: Proportion des etiologies des surdites neurosensorielles de 250 enfants 




Nombre 


Pourcentage 


Surdites acquise 


77 


30.8% 




causes prenatales 4% 




causes perinatales 8% 




causes post-natalesl8,8% 


Surdites genetiques 


89 


35.6% 




Isolees 31.6% 




Syndromiques 4% 


Etiologie indeterminee 


84 


33.6% 


Total 


250 


100 



Tableau 3: La prevalence de la mutation du GJB2 et la 35delG/35delG dans le pourtour mediterraneen 


Pays 


Patients (n) 


GJB2 (%) 


35delG/35delG (%) 


References 


France 


88 


39.8 


28.4 


11 


Italie/Espagne 


136 


36.8 


32.4 


12 


Grece 


210 


33.3 


30 


13 


Turquie 


60 


31.7 


21.7 


14 


Lebanon 


48 


33.3 


31.3 


15 


Egypte 


111 


14.4 


9 


16 


Tunisie 


102 


22.55 


20.55 


17 


Ma roc 


173 


40.4 


33.5 


Notre serie 




0-2 ans 3-6 ans +7ans 



Figure 1: Age moyen de diagnostic de la surdite 
neurosensorielle 
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